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Resumen.—Las deformidades eongénitas de la columna vertebral representan uno de los 
problemas más interesantes y en ocasiones controvertido de la cirugía ortopédica. Los autores 
presentan una revisión de los conceptos actuales de este tipo de deformidades, así como de 
su clasificación. Realizan una revisión de la literatura, y efectúan un análisis de las alternativas 
terapéuticas en cada uno de los diferentes tipos de deformidades congénitas. 

CONGENITAL DEFORMITIES OF THE SPINE. CLASSIFICATION AND MANAGEMENT 

Summary.—Congenital deformities of the spine are one of the most interesting and con
troversial problems of the orthopaedic surgery. The authors bring up to date current concepts 
in these deformities as well as their classification. They carried out a review and analysis of 
management in every one of the differents types of congenital deformities of the spine. 

INTRODUCCIÓN 

La escoliosis congénita se define como una cur
va lateral de la columna, provocada por el desarrollo 
anómalo de los cuerpos vertebrales. Estas anomalías 
ocurrirían durante las primeras seis semanas de vida 
intrauterina, y aunque la alteración estaría presente 
en el momento del nacimiento, puede ocurrir que la 
deformidad espinal no sea evidente, la columna puede 
estar equilibrada y no producir nunca una deformidad 
raquídea. No obstante, muchas anomalías producirán 
algún grado de deformidad, dependiendo de la 
severidad y magnitud del tipo de anomalía vertebral 
y de su localización. 

A lo largo de la última década, a través de los 
datos obtenidos de la historia natural de las defor
midades vertebrales no tratadas junto con los 
avances de las técnicas quirúrgicas, se ha producido 
una mejor comprensión y tratamiento de este tipo 
de pacientes. 

Correspondencia: 
Dr. D. J. A. MARTIN BENLLOCH 
Músico Ginés, 9-43 
46022 Valencia 

EMBRIOLOGÍA 

Cualquier intento de aproximación a los pro
blemas congénitos que afectan a la columna vertebral 
debe estar basado en un estudio previo del desar
rollo embriológico de los segmentos espinales. Somita 
es un término utilizado para describir el tejido 
mesodérmico del embrión que aparece por primera 
vez alrededor de la tercera semana, que aumenta pro
gresivamente en número hasta 44 hacia la quinta 
semana. La migración dorsolateral de los mismos, de
jando tejido esclerodérmico fue descrita por Gasser 
(1). La notocorda llega a rodearse de esas células 
esclerodérmicas formando una columna. Tal como 
se va formando ésta, se van alternando la formación 
de áreas protoplásmicas densas y claras. El mismo 
somita que se ha dirigido ahora lateralmente, forma 
segmentos de las costillas y de los arcos neurales. 
Las áreas densas y claras del esclerotomo forman el 
disco intervertebral y el «centrum» respectivamente. 

Las mitades superior e inferior de los somitas 
adyacentes se unen para formar cada «centrum» en 
cada uno de los niveles; el centrum desarrollará el 
soma vertebral y hacia la parte posterior, los arcos 
neurales forman una estructura que envuelve los 
elementos neurales. Cuando el arco neural está com
pleto comienza a osificarse la estructura cartilaginosa. 
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La segmentación seriada de los arcos neurales se con
sidera en parte dependiente de los ganglios espinales. 
El fallo de segmentación seriada es el responsable 
de las deformidades congénitas del cuerpo vertebral 
(centrum), elementos neurales o del disco. 

El fallo de formación de cualquier segmento 
espinoso o un fallo de segmentación puede provocar 
un crecimiento desequilibrado que conducirá a una 
anormal arquitectura de la columna y un crecimien
to errático y desordenado. 

Dos centros principales de osificación se desar
rollan en los arcos neurales alrededor de la 8-10 
semana. Dichos centros se desarrollan en la zona 
cefálica de la columna y prosperan distalmente. Una 
zona de cartílago permanece entre los arcos osificados 
y el centrum. La fusión del arco y del «centrum» com
ienza caudalmente y emigra proximalmente. Defec
tos en el cierre de estos platillos pueden 
ocasionalmente conducir hacia una asimetría y un 
raquis desequilibrado. 

Rivard ha contribuido de forma importante a iden
tificar la inducción de las formaciones anteriores (2). 
El desarrollo del esclerotomo y su diferenciación está 
considerado bajo el control de la notocorda y tubo 
neural. La migración dorsal se relaciona con el ganglio 
radicular dorsal. El cierre del arco neural está sin
cronizado con el cierre del tubo neural, no obstante 
el control de dicho proceso no ha sido identificado 
de forma especifica. Rivard ha señalado también, que 
el proceso de la malformación congénita está rela
cionado con la formación membranosa de los cuer
pos vertebrales y en su mayor parte no está 
relacionada con la osificación de la matriz condral. 

El resultado final de este fallo de división de la 
formación es que el crecimiento longitudinal de la 
columna está afectado. Normalmente, como señala 
Bick, el crecimiento longitudinal es el total del creci
miento de cada uno de los platillos de la superficie 
superior e inferior del soma vertebral. Esto 
habitualmente ocurre por igual en la columna per
maneciendo recta sin escoliosis (3). 

Una anormalidad vertebral congénita no obstante, 
causa crecimiento asimétrico debido a una diferen
cia en el número de platillos terminales o de la pro
porción de su crecimiento en una parte de la columna 
con respecto a la otra. 

CLASIFICACIÓN 

En las deformidades vertebrales congénitas no 
todas las curvas encajan perfectamente dentro de un 

modelo de clasificación, y así que el cartílago presente 
en el recién nacido parcialmente osificado puede 
hacer imposible el reconocimiento del modelo 
específico de la lesión. Incluso en pacientes adultos, 
la severidad de las curvas y su carácter anárquico 
puede requerir tomografías y otros estudios especiales 
antes de que una barra o hemivértebra pueda ser 
identificada y descrita como causa de la misma. 

Han sido desarrolladas distintas clasificaciones 
para evaluar las escoliosis congénitas. Muchas im
plican el nivel y calibre de lesiones específicas así 
como, severidad y extensión de la curva, carácter de 
la deformidad (lordosis, cifosis) y número de segmen
tos afectos. La clasificación más utilizada está basada 
en una agrupación de McEwen, modificada en TCSC 
(Twin Cities Scoliosis Center) (4-7). 

La clasificación presentada divide las lesiones en 
defectos de formación, defectos de segmentación y 
defectos mixtos (tabla I). 

Los defectos de formación, donde está ausente 
parte de la estructura vertebral, son divididos en 
distintos grupos. Fallos de formación anterior de un 
soma vertebral desarrollarán una cifosis, generalmente 
angular. Existe una extensa gama de posibilidades 
dependiente de la cantidad de soma vertebral ausente. 
Este tipo de anomalía (tipo I) es la causa de la mayoría 
de las cifosis congénitas. Otro grupo implica un defec
to central anterior, un fallo de fusión a nivel de la 
línea media, también llamado vértebra en mariposa. 
Esta lesión puede ocasionar cifosis o si está bien 
equilibrada puede tener un comportamiento benigno 
en su evolución (Fig. 1). Defectos centrales múltiples 
pueden causar deformidades severas, a menudo en 
el plano sagital. Un tercer grupo, es la vértebra en 
cuña que supone una malformación somática con 
adelgazamiento o reducción de una cara lateral del 
soma. Esta es una forma benigna de defecto lateral 
de formación y tiene generalmente mejor pronóstico 
que algunas otras anormalidades. Una forma más 
severa de defecto lateral es la hemivértebra libre (Fig. 
3A). Este tipo tiene alto riesgo de progresión debiendo 
ser estrechamente vigilada. La atención debe prestarse 
tanto a nivel del soma vertebral como de los segmentos 
a nivel del arco neural. 

Más a menudo, la vértebra afectada se encuentra 
situada entre dos vértebras normales. Los defectos 
anterolaterals ocurren tanto anterior como 
lateralmente; así la lámina, complejo articular y 
pedículo están presentes con una variable porción de 
soma vertebral ausente. Esta anomalía causa 
cifoescoliosis. La afectación vértebral múltiple, de 
cualquier tipo, varía desde un punto de vista pro-
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Figura 1. Defecto de formación tipo I, en un niño de 11 meses de evolución. A) Defecto de formación anterior y 
central (vértebra en mariposa) a nivel de L 3 , muestra un raquis todavía equilibrado. Alteración de los arcos costales. 

Raquisquisis torácica. B) En el plano lateral, cifosis lumbar por el defecto de formación anterior. 

nóstico dependiendo de su localización y el número 
de segmentos afectos. Fallos en el mismo lado tien
den a causar curvas más severas y una tendencia ma
yor a la progresión. Las hemivértebras situadas en lados 
opuestos pueden tener una tendencia hacia el equilibrio. 

Las hemivértebras deben también ser clasifica
das en incarceradas y no incarceradas. 

La vértebra incarcerada tiende a tener pequeños 
efectos en el alineamiento raquídeo, porque los so
mas vertebrales adyacentes superior e inferior pre
sentan defectos desarrollados igualando a la 
hemivértebra y por lo tanto, no mostrando curvas sig
nificativas en muchos casos. 

Debemos igualmente mencionar la clasificación 
como segmentarias o no segmentarias. 

El concepto de vértebra segmentaria está basado 
en la cantidad de material discal por arriba y por aba
jo de la hemivértebra, dando lugar a un grupo mixto 

de anomalías congénitas. Localmente una vértebra 
segmentaria posee un disco por encima y por deba
jo del segmento afecto, mientras que un nivel semi-
segmentado tiene un disco arriba o abajo (Fig. 2B), 
y un no segmentado indica un defecto de segmenta
ción tanto arriba como abajo. Ejemplos de grupos 
mixtos incluye fallos bilaterales de segmentación in
corporando una vértebra, hemivértebras parcialmente 
segmentadas, y una barra unilateral no segmentada 
opuesta a una hemivértebra segmentada, que demues
tra un pronóstico poco prometedor. 

El último grupo en esta clasificación afecta cam
bios hemimetaméricos. En el momento de la unión 
en la línea medial, la alineación puede fallar y un 
número variable de unidades puede cambiar para 
unirse causando una hemivértebra formada a cada 
extremo. La severidad de la deformidad está deter
minada por la longitud del segmento central y por 
la localización del cambio. 
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TABLA I 

CLASIFICACION DE LAS DEFORMIDADES CONGÉNITAS 

DEFECTOS DE FORMACIÓN 

A) Defecto de formación anter ior : cifosis. 

B) Defecto de fusión centra l : vértebra en 

mariposa. 

C) Defecto la teral : vértebra en cuña 

D) Defecto lateral severo : hemivértebra libre. 

Hemivértebra: — i n c a r c e r a d a 

— no i n c a r c e r a d a 

— segmenta r t i a 

— no segmenta r i a 

— semisegmen ta r i a 

DEFECTOS DE SEGMENTACIÓN 

Unilaterales: P rogres ivos , c rec imiento del lado convexo. 

Bilaterales: — A veces equ i l ib rados . 

— Barras an te r iores : cifosis. 

— Barras pos te r iores : hiperlordosis. 

— Barras p o s t e r o l a t e r a l s : Lordo-

escoliosis. 

— Barras a n t e r o l a t e r a l s : cifo-

escoliosis 

DEFECTOS MIXTOS 

ASOCIACIÓN CON DEFECTOS NEURALES 

Mielomeningocele. 

Meningocele. 

Disrafismo. Diastematomielia, otros. 

Los defectos de segmentación se dividen en dos gru
pos: unilateral o bilateral. Los fallos unilaterales pro
vocan progresión en prácticamente todos los casos 
debido al normal crecimiento del lado convexo de la 
curva y pueden llevar a una deformidad severa. Si el 
defecto es bilateral, el crecimiento puede ser simétri
co y no producirán deformidades excepto ligeros acor
tamientos en cada nivel. Existen defectos variados y 
no todo fallo de segmentación será el verdadero cau
sante de una escoliosis pura. Barras anteriores provo
can cifosis, defectos segmentarios posteriores provocan 
lordosis, defectos posterolaterales de segmentación so
bre las carillas articulares y láminas adyacentes con
ducen a lordoescoliosis. Defectos anterolaterales, 
bastante raros, pueden producir cifoescoliosis. 

Muchos pacientes no tienen una anomalía sim
ple y definida que encaja en el grupo anterior. Las 

cifosis pueden estar producidas por fallos mixtos de 
segmentación y formación en el plano sagital. Aun
que la clasificación anterior es la más difundida, dis
tintos autores han propuesto variaciones y adicciones 
(8, 9). 

ESTUDIO RADIOLÓGICO 

El estudio de las deformidades congénitas de la 
columna va a depender de la calidad del estudio ra
diológico. El estudio convencional anteroposterior y 
lateral, no sólo nos ayudará al diagnóstico sino tam
bién al control evolutivo y de progresión de la defor
midad. Estudios focalizados con diferentes 
incidencias, así como estudios dinámicos pueden de
tectar la presencia de anomalías específicas. Los ben-
dings en decúbito supino, nos informarán acerca de 
la flexibilidad de las curvas compensadoras, e inclu
so ayudarán a planear la cirugía a desarrollar. La to-
mografía puede ser útil especialmente en el estudio 
de las barras congénitas. La Resonancia Nuclear Mag
nética junto con la Tomografía Axial nos ayudarán 
en la búsqueda de disrafismos asociados. La RNM 
es un método no invasivo que permite un buen estu
dio medular, así como la presencia o ausencia de pla
tillos de crecimiento normales e incluso del 
crecimiento potencial. 

HISTORIA NATURAL 

Kuhns y Hormel, en 1952 tras revisar 165 casos 
de escoliosis congénitas, señaló la progresión lenta 
de la mayoría de escoliosis congénitas, siendo las cur
vas torácicas las de peor pronóstico, junto con las que 
presentaban desequilibrio y alteraciones múltiples 
concluyó, que el proceso progresaba lentamente con 
un resultado feliz sin necesidad de intervención en 
la mayoría de casos (10). Este criterio era el habitual 
durante los años 50-60, hasta que en 1968 cuando 
Winter, Moe y cols, revisaron 234 pacientes y deter
minaron que ciertos tipos de escoliosis congénitas te
nían un alto riesgo de progresión (6). Blount había 
destacado previamente, que las barras no segmenta
das causaban problemas serios, por otra parte no se 
había identificado la sistemática de progresión de de
terminadas curvas (11). MacEwen, revisó 88 pacien
tes y observó una progresión de 5 grados por año 
en pacientes con barra unilateral no segmentada (12). 
En un esfuerzo por predecir que pacientes se bene
ficiarían de una cirugía temprana McMaster y cols. 
estudiaron 251 pacientes no tratados, para obtener 
datos que indicasen la necesidad de tratamiento (8). 

La clasificación que McMaster utilizaba es simi
lar a la ya comentada del TCSC y los pacientes te-
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nían un seguimiento medio de 5 años (6 meses y 17 
años). Destacaba que el pronóstico para curvas no 
tratadas resultaba peor después de los 10 años de 
edad y que en ese momento, el 36% de los niños 
presentaban curvas entre 40-60°, el 28% una curva 
mayor de 60°. En suma, 67 pacientes presentaban 
tratamiento antes de alcanzar los diez años. Estos ha
llazgos eran compatibles con los de Winter que se
ñalaba que el 84% de los niños sin tratamiento tenían 
curvas mayores de 40° (6). 

También era evidente, que la escoliosis congén
ta ocurría más a menudo en niñas que en niños (179 
versus 72). El momento más frecuente de diagnósti
co era, bien durante los primeros años de vida o en
tre los 9 y 14 años, coincidiendo con los periodos 
de Tanner de mayor crecimiento (13). La escoliosis 
que se presenta durante el primer año de vida tiene 
el peor pronóstico por producir deformidades seve
ras. El tipo de deformidad vertebral más frecuente 
fué la barra no segmentada unilateral (38%), segui
da por hemivétebras (33%), anomalías complejas 
(11%), barra no segmentada unilateral con hemivé-
tebra contralateral (10%), vértebra en bloque (5%) 
y acuñamiento vertebral (3%). Destacaba la locali
zación variable, siendo el raquis torácico inferior, el 
más frecuentemente afectado seguido del torácico alto, 
toracolumbar, lumbar siendo la región lumbosacra 
la de menor frecuencia. El lugar de la curvatura tam
bién afectaba al pronóstico, siendo las curvas tora-
columbares y torácicas las más malignas; mientras 
que las de localización lumbar y torácica alta mos
traban un mejor pronóstico. El tipo de anomalía que 
provoca las escoliosis más severas en cada región de 
la columna fué la barra no segmentada unilateral con 
hemivétebra contralateral al mismo nivel. Esta era 
seguida por la escoliosis causada por barra no seg
mentada unilateral aislada, dos hemivétebras unila
terales, hemivétebra simple y vértebra acuñada, la 
menos severa fué la vértebra en bloque. Como Nas-
ca señaló, es importante identificar al paciente con 
barra unilateral y hemivétebra contralateral porque 
conllevan el peor pronóstico (9). 

En el estudio de McMaster (8), todos aquellos pa
cientes que fueron vistos antes de los 2 años de edad 
—momento en el que la hemivétebra pudo ser 
identificada—, la deformidad progresaba estando la 
hemivétebra enmascarada por la severidad de la cur
va. La media de progresión de esta curva variaba entre 
5° y 10° por año, dependiendo de la localización. 
El 88% de las curvas eran mayores de 50° a los 3 
años de edad. 

Observando el comportamiento de las hemivé

tebras tanto Winter (6) como McMaster (8) destaca
ron que el incremento del desequilibrio no es tan 
severo como la barra no segmentada. No todas las 
hemivétebras producen asimetría, con dos somas in
carcerados suelen mostrar curvas menores de 20°. 
La semisegmentación como es de suponer también 
disminuye la media de progresión de la curva. 

En general, la media obtenida de progresión de 
la hemivétebra es de 1° por año a nivel de raquis 
torácico alto o lumbar (no precisando tratamiento), 
pero aumentaba en el raquis torácico inferior o área 
toracolumbar 2° por año, y a menudo requería tra
tamiento en la adolescencia. La vértebra acuñada pre
sentaba un patrón similar. La vértebra en bloque en 
estas series no precisaron tratamiento y fueron infe
riores a 20°. 

McMaster tenía 13 pacientes que mostraban 2 cur
vas congénitas; en general si las curvas estaban se
paradas varios segmentos, ambas progresaban y 
requerían tratamiento (8). Si el paciente presentaba 
una curva congénita en la región torácica con el apex 
a nivel de T6 aproximadamente, se desarrollaba una 
curva secundaria inferior, que más tarde tendía a es
tructurarse, rotando más incluso que la curva origi
nal, y a menudo presentaban un deterioro más rápido 
que la curva primaria si no se aplicaba el tratamiento. 

Las curvas toracolumbares y lumbares carecen de 
la cantidad apropiada de segmentos inferiores para 
compensar completamente las curvas y desarrollan 
por ello oblicuidad pélvica. En las curvas lumbosa-
cras, la anomalía era siempre una hemivértebra sim
ple y la pelvis permanecía equilibrada. La columna 
lumbar por lo tanto desarrollaba una oblicuidad, a 
menudo con insuficiente compensación y resultan
do una inclinación del tronco. 

En resumen, los grupos que requerían tratamiento 
fueron bien definidos por McMaster (8). Una defor
midad clínica ya presente en el momento del naci
miento y asociada a deformidades importantes de la 
caja torácica tiene un mal pronóstico y progresará si 
no es tratada. Las escoliosis congénitas de peor evo
lución son la barra unilateral asociada a hemivérte
bra contralateral, seguida de la barra aislada, dos 
hemivértebras unilaterales. Estos tipos de alteracio
nes congénitas requieren tratamiento tan pronto se 
ha hecho el diagnóstico. 

ANOMALÍAS ASOCIADAS 

La revisión de las anomalías asociadas a escolio
sis congénitas revela una incidencia media de alre
dedor del 35%. El estudio de Winter y Moe sobre 
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la historia natural tenían 73 de 234 pacientes con 
115 anomalías (31%) (6). El nueve por ciento de los 
pacientes tenían anormalidades de cabeza y cuello 
siendo el paladar hendido el hallazgo más común. 
Un 10% de los pacientes presentaban malformacio
nes congénitas cardíacas. Se detectaron problemas 
genitourinarios en 7 pacientes, con falta de descen
so testicular en 2 de ellos y agenesia renal también 
en otros dos. En las extremidades superiores, la de
formidad de Sprengel fue el hallazgo más común, 
afectando al 5%, seguido por la ausencia de pulgar 
y hemimelia radial. Las anormalidades de los miem
bros inferiores incluían 6 pies cavos, 2 astrágalos ver
ticales y 1 caso de coxa vara, luxación congénita de 
cadera y otras lesiones. Mac Eween y Hesinger han 
destacado la asociación frecuente de anomalías ge
nitourinarias en el examen rutinario mediante uro-
grafía IV en pacientes con escoliosis congénita con 
un 20-30% de asociación de malformaciones del sis
tema colector (14, 15). El porcentaje más elevado pa
rece estar en los defectos de segmentación cervical, 
no existiendo correlación con la severidad. 

Distintos síndromes que incluyen anormalidades 
congénitas de la columna han podido ser identifica
dos. La asociación de Vater comprende distintas ano
malías (V: vertebral, A: anal, T: traqueal, E: 
esofágicas, R: renal), ha sido ampliamente descrita 
y debatida (16). Displasia espondilotorácica (Sd. 
Jarcho-Levin) comprende defectos vertebrales y cos
tales múltiples, así como talla corta e insuficiencia 
respiratoria (17). Son frecuentes las anomalías con
génitas cardíacas; síndrome de Klippel-Feil, síndro
me Pterygium Multiple (cinchas articulares múltiples, 
paladar ojival y escoliosis) y síndrome de Hold Oram 
(defecto a nivel del pulgar y del radio con anomalías 
cardíacas y malformación congénita de la columna) 
están todos relacionados con la escoliosis congénita 
(18). El síndrome de Goldenhar presenta malforma
ciones faciales, con anormalidades auriculares y ano
malías cervicotorácicas (19). El síndrome de Poland 
(escoliosis congénita, agenesia del pectoral y costi
llas y dextrocardia) (20). 

TRATAMIENTO DE LAS DEFORMIDADES 
CONGÉNITAS 

Tratamiento conservador 

La utilización de ejercicios, fisioterapia, estimu
lación eléctrica, y manipulaciones no han mostrado 
tener ningún valor en el tratamiento de la escoliosis 
congénita. La utilización de ortesis o la aplicación de 
yesos han tenido distintos momentos entusiastas en 

el pasado. James y otros europeos han promovido du
rante mucho tiempo, la utilización de corsés para otro 
tipo de escoliosis. Su trabajo no obstante, revela un 
resultado bastante pobre en el grupo de congénitas 
(21). 

Distintos estudios de Twin Cities S.C., así como 
algún estudio multicéntrico han mostrado algún re
sultado mediante la utilización de corsés durante mucho 
tiempo en curvas no angulares más flexibles, así co
mo en el manejo de las curvas compensadoras (22, 23). 

Parece razonable admitir a partir de los datos ob
tenidos de la literatura, que las curvas flexibles pu
dieran beneficiarse del tratamiento ortésico, por lo 
menos desde el punto de vista de demorar el trata
miento más definitivo, hasta que el crecimiento haya 
progresado. 

Curvas con una anomalía en un extremo de la mis
ma parecen ser más sensibles al tratamiento con cor
sés, que cuando la malformación se sitúa en posición 
media. Otra vez, el criterio clave es la flexibilidad. 
Se admite en líneas generales, que para las curvas 
congénitas, el corsé de Milwaukee puede controlar 
de forma especial las curvas largas. 

El corsé mantendrá el equilibrio, realizará un me
jor control de una curva agresiva utilizando una banda 
torácica manteniendo el cuello en la línea media. Cur
vas por debajo de T1O sin curva compensadora su
perior pueden con frecuencia ser tratadas con TLSO 
con extensiones trocantéricas. Los corsés no son úti
les en las anomalías congénitas que provocan defor
midad en el plano sagital (23). 

Tratamiento quirúrgico (tabla II) 

A) Tratamiento de los fallos de formación 

Como hemos visto, las escoliosis congénitas se 
pueden clasificar en tres grupos, fallos de formación, 
segmentación y defectos mixtos. 

Los fallos de tratamiento no quirúrgico o bien de 
progresión rápida de una curva con o sin tratamien
to son las indicaciones más importantes para inter
vención quirúrgica en la escoliosis congénita. Distintas 
malformaciones de las curvas tipo nos indican la ne
cesidad de cirugía. Las dos divisiones principales de 
la clasificación de escoliosis congénitas fueron estu
diadas por Nasca en 1975, destacando que las cur
vas debidas a la existencia de hemivértebra pueden 
ser divididas dentro de 6 grupos. 

— Hemivértebra lateral supernumeraria. 
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TABLA II 

TRATAMIENTO DE LOS FALLOS DE FORMACIÓN 

— Fusión posterior. 

— Hemiartrodesis y hemiepifisiodesis. 

— Vertebrectomía. 

TRATAMIENTO DE LOS DEFECTOS DE SEGMENTACIÓN 

— Fusión posterior. 

— Tracción preoperatoria (Cirugía en dos tiempos). 

— Vertebrectomía. 

— Osteotomías. 

TRATAMIENTO DE LAS ANOMALÍAS MIXTAS 

— Diagnóstico correcto. 

— Yeso localizador. 

— Varillas subcutáneas. 

TRATAMIENTO DE LAS CIFOSIS CONGÉNITAS 

— Tipo I: Fusión posterior. 

< 5 años sin instrumentación. 

> 5 años y >de 55°, doble vía. 

Adultos: cirugía en tres tiempos: osteotomía posterior + 

apuntalamiento anterior + instrumentación posterior. 

— Tipo II: Fusión posterior. 

Osteotomías corrección instrumental esta-

bilizadora. 

— Hemivértebra acuñada lateral. 
— Hemivértebra con barra no segmentada uni

lateral. 
— Hemivértebra desequilibrada múltiple. 
— Hemivértebra equilibrada múltiple. 
— Hermivértebra posterior con cifosis. 

Este trabajo demuestra que todos los grupos pro
gresan excepto el equilibrado. La progresión me
dia fue de 4o por año y las curvas más altas fueron 
las menos frecuentemente indicadas para la ciru
gía (9). La clasificación ya discutida destaca tam
bién, que la segmentación de la hemivértebra es 
un excelente indicador de la progresión con corre
lación obvia entre el aumento de segmentación y 
la progresión. 

La evaluación meticulosa de Rx, movilidad entre 
segmentos y otros análisis ayudarán a determinar más 
detenidamente los segmentos afectados. También ha
bría que destacar, que la localización de la malfor
mación en el extremo de una curva limitará la 
capacidad de la columna para compensar y por lo 
tanto requiere cirugía más a menudo. Si nos encon

tramos con hemivértebras, fallos de segmentación o 
anomalías mixtas, es importante actuar rápido si se 
evidencia la progresión de la curva. 

En multitud de ocasiones ha podido verse que una 
intervención simple, temprana, puede prevenir defor
midades severas y prevenir la necesidad de cirugía 
de salvamento posteriormente (24). Existen tres téc
nicas distintas aplicables para las curvas congénitas: 

— Fusión posterior. 
— Hemiartrodesis y hemiepifisiodesis. 
— Excisión de la hemivértebra. 

La fusión posterior ha sido la técnica más emplea
da de tratamiento de la escoliosis congénita. En la 
literatura han surgido dudas en cuanto a la fusión 
por el potencial que en algunas ocasiones, han mos
trado las zonas de crecimiento abiertas incluidas en 
la misma consiguiendo doblar la masa de fusión, así 
como la posibilidad que existe de desarrollar una lor
dosis al tener los platillos anteriores abiertos. Esto 
ha sido estudiado por Letts y cols. (25) y por Winter 
y Moe (26). 

Ambos grupos están deacuerdo en que aunque 
la curva muestre cierta flexibilidad no suele ser sig
nificativa con vistas al tratamiento, y que la lordosis 
no representa ningún problema. El análisis de los ben
ding muestra que pueden ser obtenidos trece grados 
de corrección de la curva mediante fusión y yesos, 
y que durante el primer año se pierden una media 
de cinco grados, y aproximadamente un grado por 
año a partir de ese momento. No existía correlación 
entre el bending de dicha masa y anomalías especí
ficas. La impresión clínica a partir del estudio de Twin 
Cities era que el tamaño del bloque óseo obtenido 
prevenía la inclinación y que una ancha y profunda 
masa de fusión era muy superior a la fusión aislada 
de la convexidad antiguamente recomendada. Esto 
no estaba estadísticamente provado. Desde entonces 
se efectúa una fusión corta, incluyendo sólo la hemi
vértebra no segmentada y quizás un nivel por arriba 
y por debajo, sin fusionar la curva completa. Esto per
mite la posibilidad de ampliar la fusión, pero exige 
una vigilancia exhaustiva de la columna. En niños 
jóvenes no se precisa instrumentación, un corsé o yeso 
postoperatorio mantiene el segmento hasta su fusión. 
El éxito de la prevención de la progresión requiere 
la existencia de una masa sólida de fusión; la nece
sidad de revisión quirúrgica del bloque de fusión a 
los seis meses sería menor. 

En aquellas curvas con una hemivértebra que 
muestran progresión hacia una deformidad no acep
table es interesante intentar hacer una fusión ante-
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rior y posterior en el lado convexo de la deformidad. 
Esto permitiría teóricamente que el lado cóncavo al
canzase el tamaño de la hemivértebra: HEMIEPIFI-
SIODESIS y HEMIARTRODESIS. Este concepto fue 
propuesto por primera vez por Roaf en 1963 (27). 
Su curva media en 35 casos congénitos fue de 60 
grados con una media de corrección de 13 grados. 
Morscher también creyó que el procedimiento esta
ba en niños entre los cinco y ocho años de edad con 
curvas congénitas progresivas (28). Andrew creía que 
el procedimiento tenía posibilidades, pero aconseja
ba revisiones posteriores (29). Winter publicó 10 ca
sos con resultado satisfactorio (30). Bradford publicó 
una técnica de hemifusión y hemiartrodesis acom
pañada por instrumentación de la concavidad y dis
tracción (31); produciéndose una corrección 
progresiva de la deformidad que parecía deberse a 
la alteración de la biomecánica de las fuerzas de la 
fisis. Winter (1987), en Calgary, aportó los resulta
dos de un grupo de 13 pacientes sometidos a epifi-
siodesis de los cuales cinco mostraron mejoría con 
una media de once grados. Los siete restantes per
manecían estables. Sólo un paciente fue considera
do como fracaso y reintervenido (32). 

Un tercer tratamiento de la hemivértebra es la ex
cisión. Esta técnica fue publicada por primera vez 
en 1928 y más recientemente —en series mayores— 
por Leatherman y cols, y por Slabaugh en 1980 con 
distintos grados de éxito y entusiasmo (33, 34). No 
existe una indicación clara. El procedimiento es ac
tualmente efectuado en dos tiempos con dos sema
nas de diferencia entre ellos para reducir la 
posibilidad de complicaciones neurológicas (Fig. 2). 
Muchos casos de paraplejia se han producido durante 
los procedimientos en un solo tiempo (10). Es fun
damental acortar la convexidad de la curva cuando 
se utiliza instrumentación y no intentar alargar el seg
mento (Fig. 3). La epifisiodesis anterior y fusión pos
terior son complementos valiosos al procedimiento. 
En el pasado, los riesgos inherentes en esta técnica 
tienen, su uso limitado a las curvas muy anguladas 
y aquellas de localización lumbosacra que no pue
den ser tratadas por otros medios. El atractivo es la 
inmediata reducción de la curva y no depender del 
crecimiento futuro que puede no presentarse nunca 
o, de hecho si se presenta, puede ser inadecuado. 

Otro trabajo presentado en Vancouver, en el con
greso de la S.R.S. de 1987, por Bradford y Boachie 
ha analizado 8 casos de resección y artrodesis verte
bral en un solo tiempo anterior y posterior (36). La 
corrección postoperatoria ha sido mantenida por una 
doble espica y realizando un acuñamiento de yeso 
(gypsotomia), si se necesitaba efectuar correcciones 

posteriores. No se utilizaron sistemas de tracción o 
distracción. El porcentage de corrección fue del 66% 
con una media de corrección de 26 grados. No hu
bieron problemas neurológicos. Este procedimiento 
debe reservarse para centros de referencia con ciru
janos de adecuada experiencia y pericia. 

Por último, comentar otro procedimiento a em
plear en casos muy específicos, incluso como técni
ca paliativa en espera de la maduración del paciente 
y evitar un deterioro excesivo, previo a la cirugía de
finitiva, es el vaciamiento de la hemivértebra a tra
vés del pedículo, cerrando el espacio creado, y 
controlando la corrección mediante yesos (37). 

B) Tratamiento de escoliosis congénitas debidas a 
defectos de segmentación 

Las escoliosis debidas a defectos de segmentación 
han sido suficientemente descritas en la literatura des
de 1951 (10). No es sorprendente que la falta de cen
tros de crecimiento en un lado de la columna 
provoque una curva progresiva maligna como ha si
do advertido por distintos autores. La curva debida 
a un verdadero fallo de segmentación tiene la capa
cidad de progresar, de forma que puede duplicar su 
magnitud en un año. Como en la hemivértebra, la 
progresión es la clave del pronóstico y tratamiento. 

La fusión posterior ha sido también el pilar del 
tratamiento de estas deformidades. El momento en 
el cual sería conveniente efectuar la fusión debería 
decidirse en base al primer signo de aumento signi
ficativo de la curva; Winter destaca que las fusiones 
pueden ser hechas a los 6 meses de edad si es nece
sario e incluso que una progresión de 8o ó 10° es 
una indicación para su realización. La misma preo
cupación respecto a las consecuencias secundarias 
a las fusiones posteriores, discutidas en las lesiones 
por hemivértebras, son aplicables aquí precisando una 
fusión suficiente, logrando un buen bloque para pro
porcionar un anclaje adecuado (26). 

La inclinación no ha representado un problema, 
ello puede ser debido al hecho de que los pacientes 
con fallo unilateral de segmentación no tienen un cre
cimiento de los platillos anteriores normal, por otra 
parte no se hubiese desarrollado una verdadera es
coliosis. 

Hall destaca que puede necesitarse la instrumen
tación en los niños mayores debido a la larga masa 
de fusión que se requiere en pacientes más maduros 
(24). Permite además limitar la progresión de la curva 
y puede junto con el corsé contenerla. Afirma tam
bién, que puede obtenerse más corrección que por 
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Figura 2. A) Paciente de 9 años de edad, hemivértebra no incarcerada, no segmentaria entre L3 y L4. Anomalías múltiples 
en el raquis torácico equilibrándose entre sí. Desequilibrio pélvico. B) Abordaje anterior y excisión de la hemivertebra. La 
flecha señala el resto discal incompleto. C) Tiempo posterior, corrección del desequilibrio de la columna e instrumentación 

C-D. D) Radiografía post-operatorio lateral. 
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Figura 3. A) Hemivértebra situada entre L2 y L3 que provoca una escoliosis lumbar de 46°, pero con 
un gran componente de desequilibrio pélvico. B) Abordaje anterior en lo que se puede apreciar la hemivér
tebra. Las flechas señalan los discos, hemivértebra no incarcerada. C) Corrección obtenida mediante VDS. 

D) Efecto cifosante del sistema. 

medio del yeso aislado, y que debería intentar obte
ner cierta corrección mediante tracción preoperato
ria y que en las curvas graves es preferible aplicar 
el método en dos tiempos de Leatherman. 

La extensión de la masa de fusión como aconse
ja el grupo de Twin Cities S.C. debe englobar el área 
de la curva medida con aquellas lesiones. El análisis 
cuidadoso de la curva mediante las pruebas de in-
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clinación (Bendings) y el análisis de la zona estable 
dictamina la extensión apropiada de la fusión desde 
una vértebra paralela a la más próxima de la curva; 
si nos encontramos en una fase precoz, ésta puede 
ser adyacente a la barra anómala. Esta no es la si
tuación habitual y con frecuencia debe tomarse la 
decisión entre las vértebras paralelas y las vértebras 
límite de la curva. Winter afirma, que en los niños 
por debajo de los 5 años de edad, si están afectadas 
las vértebras lumbares es preferible fusionar sólo la 
vértebra límite. En las curvas torácicas y en niños ma
yores de 5 años debe llegarse hasta la vértebra para
lela. Debe prestarse también atención a la curva 
secundaria; con frecuencia el tratamiento quirúrgico 
de la curva primaria se acompaña de tratamiento or-
tésico de la curva secundaria (4, 7, 31, 38). 

Ocasionalmente están indicados procedimientos 
distintos a la fusión posterior para los defectos de seg
mentación. Como con la vertebrectomía en los fallos 
de formación, pueden efectuarse osteotomías en las 
curvas debidas a defectos de segmentación y permi
tir correcciones de dicha curva rígida. Los mejores 
candidatos para este procedimiento son los pacien
tes con una barra posterior única; la dificultad del 
procedimiento aumenta enormemente cuando los 
componentes anteriores y las costillas están afecta
dos. Si observamos una zona con ausencia de arcos 
costales adyacente a una barra no segmentada, nos 
indica que la barra es anterior y que difícilmente ha
brá proceso transverso o lámina en el área de la ba
rra. Como con otros modelos de curvas, los niños 
mayores pueden precisar instrumentación. 

C) Tratamiento de las escoliosis congénitas debidas a 
anomalías mixtas 

El tratamiento de este grupo de escoliosis congé
nitas está frecuentemente enturbiado por una apre
ciación poco clara de la lesión específica de que se 
trata. Las curvas rápidamente progresivas en el re
cién nacido y en la infancia, a menudo tienen ele
mentos vertebrales que esconden volúmenes 
cartilaginosos suficientes que hacen imposible una 
clara definición del problema. 

También existen muchas lesiones que no enca
jan dentro de las determinadas categorías que han 
sido expuestas con anterioridad. Este diagnóstico in
cierto y falta de apreciación de la historia natural han 
llevado en el pasado a una tendencia a posponer la 
resolución del problema hasta que el crecimiento haya 
concluido. Esta tendencia a menudo conduce a una 
curva secundaria particularmente grave si la curva 
congénita se sitúa en la columna torácica alta. 

Gráfico 1. Escoliosis congénita. 

Si las curvas secundarias adquieren también im
portancia, pueden incluso requerir su inclusión dentro 
de la fusión. Afortunadamente, la realidad de la si
tuación es que incluso sin un claro diagnóstico, la 
intervención puede estar indicada a pesar de todo 
si la lesión es una barra, hemivértebra o una lesión 
mixta. El seguimiento cercano de la progresión nos 
proporciona los datos adecuados para indicar la ci
rugía, y en la inmensa mayoría de los casos la fusión 
posterior dentro de las líneas generales antes men
cionada puede ser adecuada. El yeso E.D.F. es un 
accesorio importante para este procedimiento, evita 
el riesgo de distracción y larga masa de fusión que 
requieren la mayoría de instrumentaciones. En cuanto 
a la utilización de la instrumentación, la distracción 
debe evitarse para corregir y las varillas se utilizan 
como simples soportes o estabilizadores. Ocasional
mente las varillas subcutáneas pueden tener su indi
cación en estos casos si el potencial de crecimiento 
esperado es significativo en la convexidad de la cur
va; por ejemplo, curvas largas con una anomalía en 
el extremo. 

Tratamiento de la cifosis congénita 

La clasificación de la cifosis ha sido discutida: Ti
po I o fallo de formación; Tipo II o defecto de seg
mentación. 

Debe prestarse una atención particular a la ar
quitectura del canal como causa de la sintomatolo-
gía neurológica, así como de pronóstico de progresión 
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de la curva y por lo tanto, la indicación para el trata
miento. Como ejemplo, las malformaciones binuclea-
res pueden tener un empeoramiento de la cifosis por 
encima de 10° por año y con ello aumentar el défi
cit neurológico (7). 

Clasificando los grupos con vistas al tratamiento, 
Dubousset destaca que la profusión hacia el interior 
del canal facilitaría que un traumatismo causase un 
déficit neurológico (39). Winter da menos énfasis al 
alineamiento segmentario y más a la anomalía en con
creto. Este criterio parece más aceptado (7, 40). 

Las lesiones Tipo I en cifosis son las más frecuen
tes y muestran una historia natural en la que la de
formidad puede progresar rápidamente, el cuadro 
neurológico puede variar desde síntomas mínimos 
hasta la paraplejia. La posibilidad de afectación neu-
rológica requiere una intervención quirúrgica tempra
na. Estas deformidades, como otras muchas 
deformidades congénitas espinales, pueden ser tra
tadas con una fusión posterior. Si el niño es tratado 
pronto, antes de 4-5 años, o si la progresión ha sido 
limitada, no se precisa instrumentación generalmen
te. La utilización de un corsé o yeso en el postopera
torio y las posibilidades de reintervención y revisión 
de la fusión suelen ser bajas. La edad mínima para 
realizar la fusión está, es controvertida. Algunos auto
res prefieren a los 3-4 meses y otros esperan hasta 
el año de edad si es posible. 

El criterio de añadir una fusión anterior también 
varía. Muchos autores prefieren no realizar una fu
sión anterior a menos que sea absolutamente nece
sario, ya que la fusión posterior en pacientes jóvenes 
puede presentar una pérdida de la cifosis por un tér
mino medio de 16 grados sobre la corrección posto
peratoria como demuestra el grupo de TCSC (26). 

Muchos autores insisten que en pacientes mayo
res de 5-6 años de edad y con curvas por encima 
de 55° precisan necesariamente un procedimiento 
anterior y posterior (40). 

La literatura europea y en parte la norteamerica
na parecen abogar por el uso de distracción mediante 
tracción o instrumentación para obtener corrección 
después de una liberación anterior. Distintos casos 
estudiados y una revisión en particular destacan el 
peligro de la tracción o distracción presentando un 
alto porcentaje de complicaciones (3/94) y recomien
dan sistemas a compresión o fijación segmentaria sin 
distracción (39). Existen algunos trabajos mediante 
distracción anterior por el sistema de Santa Casa u 
otros instrumentos de distracción (41) y utilizando 
hueso, costilla, o costilla vascularizada (42), para man

tener la corrección. Esto prevee la necesidad de em
plear tracción postoperatoria, parece más seguro y 
mejora la artrodesis. 

Si un paciente adulto se presenta con una cifosis 
fija y la deformidad ha progresado hasta el punto de 
que es requerida la corrección, entonces se precisa 
una cirugía más importante. En ocasiones es nece
sario un procedimiento en tres tiempos, efectuando 
una osteotomía posterior, apuntalamiento anterior y, 
finalmente instrumentación posterior en un tercer 
tiempo a través de la incisión original. El cuidado 
para evitar atrapamientos radiculares o la lesión me
dular es primordial. 

Las deformidades cifóticas verdaderas debidas a de
fectos de segmentación deberían ser tratadas igual que 
las escoliosis en general, la fusión posterior amplia pro
porcionará la adecuada estabilidad y prevendrá la pro
gresión futura de la curva cifótica. Si la progresión 
excede de valores aceptables, debe considerarse elimi
nar la barra segmentaria, seguida de osteotomía y co
rrección y estabilización mediante por instrumentación. 

Como con todos los casos de cifosis y en general 
de cualquier deformidad, el fallo en el momento de 
destacar la existencia de disrafismo resulta catastró
fico. La lesiones Tipo II son considerablemente ra
ras respecto a los fallos de formación. Estas lesiones 
se presentan a menudo como dolor lumbar debido 
a hiperlordosis; la paraplejia progresiva es rara puesto 
que estas lesiones son generalmente menos progre
sivas (43). 

Las anomalías Tipo I pueden causar síntomas neu-
rológicos en cifosis si la progresión es severa (44). 
Debousset aporta 331 casos de cifosis de los que 97 
presentaban algún síntoma neurológico y la mitad de 
ellos debidos a cifosis o cifoescoliosis congénitas (39). 
Destaca dos momentos distintos del comienzo de la 
progresión: la infancia temprana y con el brote de 
crecimiento de la adolescencia. Las localizaciones, 
T5 y T12 eran las más frecuentes. 

Lonstein presentaba en su casuística un 39% de 
sus pacientes con un déficit neurológico, asociado a 
cifosis o cifoescoliosis congénita (45). En el tratamien
to de la cifosis si los síntomas neurológicos son tem
pranos con sólo algunos reflejos alterados, la fusión 
simple y reposo en cama devolverá la función nor
mal neurológica sin descompresión. Si la descompre
sión es necesaria por una lesión más significativa 
debería ser realizada a través de un abordaje ante
rior. La laminectomía por el contrario, desestabiliza
rá la columna y agravará la cifosis. En las cifoescoliosis 
la costotrasversostomía puede ser útil. 
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La cifoescoliosis se presenta cuando la anomalía 
congénita no es puramente anterior o posterior, que 
es con frecuencia el caso. El tratamiento para estas 
deformaciones tiende a seguir las líneas generales del 
mayor plano de deformidad. El tratamiento median
te corsés puede ser útil si el plano sagital está míni
mamente deformado y la curva escoliótica reúne los 
otros criterios, por ejemplo una curva entre 15-30° 
de escoliosis y una cifosis entre 0-30°. Si la progre
sión es evidente requiere fusión. Las curvas mode
radas pueden ser tratadas con una fusión posterior, 
no obstante aquellos casos con deformidad impor
tante requerirán por lo menos fusión de la convexi
dad anterior y posterior. 

La hemivértebra de la zona posterior y lateral re
queriría una fusión global anterior y posterior. Otros 
modelos de curvas precisan ser tratadas de forma in
dividual. 

CONCLUSIONES 

El manejo de las escoliosis congénitas es com
plicado y dada la multiplicidad de lesiones, la mejor 
terapéutica es, hasta el momento actual poco clara. 
El tratamiento de estas deformidades severas sigue 
planteando un verdadero reto al Cirujano Ortopédico. 

Las indicaciones quirúrgicas pueden resumirse del 
siguiente modo (Ver algoritmo) (46): 

Fallos de segmentación 

En los casos en que el fallo sea bilateral, la con
ducta inicial a seguir sería la observación. 

Si en la evolución no existe progresión, debería 
seguirse con dicha actitud espectante; si por el con
trario se produce progresión de la deformidad esta
ría indicado realizar una fusión «in situ». En las 
deformidades unilaterales debe realizarse de entrada. 

Fallos de formación 

En aquellas curvas por debajo de 20°, la actitud 
correcta sería la observación cada 4-6 meses con con
trol radiológico. Si no progresa, la actitud debiera ser 
espectante. Si progresa estaría indicada la fusión seg
mentaria. 

Si nos encontramos con una curva entre 20 y 40 
grados y existe equilibrio del tronco podemos tomar 
una actitud inicial de observación y control evolutivo. 

Si existe desequilibrio pero es flexible, una orte-
sis puede controlar la curva, y podríamos esperar un 
periodo de mayor madurez esquelética. Si la curva 
no fuera flexible y por lo tanto controlable se debe
ría realizar una fusión. 

Por encima de 40°, la fusión está indicada de en
trada, con vistas a un tratamiento definitivo. 
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